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Qu'est-ce qu'une 
neuropathie peripherique ? 

L'analyse rigoureuse est I'etape initiale et indispensable a la demarche 
diagnostique de toute neuropathie peripherique. 
L'electroneuromyogramme confirme la realite de I'atteinte du systeme 
nerveux peripherique en cas d'incertitude, contribue au diagnostic 
topographique, precise le mecanisme pathogenique et oriente 
la demarche diagnostique et la prise en charge. 


Laurent Magy* 


L a demarche diagnostique (fig. 1) dune neuropathie peri- 
pherique peut paraitre rebarbative. Les raisons en sont 
multiples : difficultes a identifier la source de troubles 
fonctionnels dans le systeme nerveux peripherique; diver- 
site des mecanismes responsables et des causes ; meconnais- 
sance des techniques electrophysiologiques et de ce quoit 
peut en attendre. C’est pourquoi la prise en charge des neu- 
ropathies peripheriques parait parfois relever de Fhyperspe- 
cialisation. Pourtant, tout medecin sera confronte a des 
patients souffrant de neuropathies peripheriques, en raison 
de la prevalence elevee de certaines etiologies telles que le 
diabete. 1 II est done important pour le praticien de comiaitre 
les grands principes qui president au diagnostic positif de 
ces affections et a leur demarche etiologique. 2 A ce titre, la 
Haute Autorite de sante (HAS) a publie en 2007 des recom- 
mandations tres exhaustives sur les divers aspects diagnos- 
tiques des neuropathies peripheriques. 3 

DEFINITIONS ET CADRES NOSOLOGIQUES 


Par definition, le systeme nerveux peripherique com- 
prend les nerfs peripheriques des terminaisons ner- 


veuses motrices et sensitives jusqu’aux racines avant leur 
entree dans la moelle epiniere (fig. 2). Une particularite a 
retenir est que les corps cellulaires des neurones sensitifs 
peripheriques se situent dans le ganglion rachidien pos- 
terieur (done en dehors du nevraxe), alors que les corps 
cellulaires des neurones moteurs peripheriques sont 
dans la come anterieure de la moelle epiniere. Enfin, les 
nerfs craniens appartiennent au systeme nerveux peri- 
pherique dans leur trajet hors de l’encephale, ce qui 
explique qu Us peuvent etre atteints dans des affections 
polyradiculaires (maladie de Lyme) ou dans les polyradi- 
culonevrites. 

Les grands syndromes topographiques sont resumes 
dans la figure 2. 

Polyneuropathies 

Les symptomes et signes sont bilateraux et syme- 
triques, et a predominance distale, touchant d’abord les 
membres inferieurs, puis les membres superieurs. Selon 
les cas, l attei n te est a predominance motrice ou sensitive. 
Les principales etiologies en sont toxiques, carentielles et 
metaboliques (diabete). 


* Service de neurologie, CHRU Dupuytren, 87042 Limoges Cedex, France. Courriel: magy@neuf.fr 
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NEUROPATHIES PERIPHERIQUES QU’EST-CE QU'UNE NEUROPATHIE PERIPHERIQUE ? 


Mononeuropathies et mononeuropathies 
multiples 

Les symptomes et signes cliniques sont distribues dans 
le territoire d’un ou plusieurs troncs nerveux. Les mono- 
neuropathies sont principalement compressives (nerf 
median au canal carpien, nerf ulnaire au coude, nerf pero- 


nier au col du perone). Les mononeuropathies multiples 
(multinevrites) sont principalement de mecanisme ische- 
mique (vascularites) | v. tableau]. 

Radiculopathies 

L’atteinte neurologique est distribute dans le territoire 
dune ou plusieurs racines sensitives et/ou motrices. Les 


Mise 

en evidence 
d'une 

neuropathie 


*• 


Symetrique 



• Porphyrie 

• Forme axonale de syndrome 
de Guillain-Barre 

• Metabolique 

• Toxique 

• Amylose 


• Metabolique 

• Toxique 

• Genetique 



• Guillain-Barre 

• PRN subaigue 

• Syndrome POEMS 



Chronique 


• PRNchronique 

• Hereditaire 

• Gammapathie monoclonale 



Asymetrique 



• Vascularite 

• Borreliose 

• Vascularite 

• Borreliose 

• Diabete 

• Paraneoplasie 

• Infections (VIH, lepre) 

• Vascularite 

• Borreliose 

• Paraneoplasie 


Demyelinisante 


Aigue 


• Rares syndromes 
de Guillain-Barre 


Subaigue 


• Formes multifocales de PRN 

• HNPP 

• NMMBC 


Chronique 


• Formes multifocales de PRN 

• HNPP 

• NMMBC 


BMH Arbre decisionnel devant une neuropathie peripherique sensitivomotrice. 

PRN: polyradiculonevrite; POEMS: polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, M protein, skin changes (association 
myelome condensant, IgG lambda); paraneo: paraneoplasique; HNPP: hereditary neuropathy with liability to pressure palsies 
(neuropathie hereditaire avec sensibilite a la pression); VIH: virus de I'immunodeficience humaine; 

NMMBC: neuropathies motrices multifocales avec blocs de conduction. 
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etiologies sont tres diverses : compressives mecaniques 
(hernies discales, arthrose, tumeurs), infiltratives (lym- 
phomes, cancers solides), infectieuses (zona, maladie de 
Lyme). La douleur est un symptome quasi constant et sa 
topographie a une grande valeur localisatrice. 

Plexopathies 

L’atteinte se situe dans les plexus, entre les racines et 
les troncs nerveux. Les mecanismes des plexopathies sont 
principalement traumatiques puis infiltratifs (pathologie 
tumorale), plus rarement inflammatoires (syndrome de 
Parsonage et Turner). Les plexopathies postradiques peu- 
vent survenir tardivement (plus de 10 ans apres une irra- 
diation). 

Polyradiculonevrites 

L’atteinte est d’origine inflammatoire par definition. Le 
substratum anatomique en est une demyelinisation seg- 
mentaire multifocale. La distribution des deficits est 
symetrique ou plus rarement multifocale. Les vitesses de 
conduction nerveuse sont ralenties et la presence de blocs 
de conduction est quasi pathognomonique de l’affection. 
Lorsque les symptomes apparaissent de fapon aigue 
(moins d’un mois entre le debut et le deficit maximal), il 


sag it du syndrome de Guillain-Barre. En cas d’installa- 
tion plus lente (superieure a 2 mois), on parle de poly- 
radiculonevrite chronique. 4 

Neuronopathies 

La cible du processus pathologique est le corps cellu- 
laire des neurones sensitifs ou moteurs dont les axones 
degenerent secondairement. Les troubles sont sensitifs 
purs dans les neuronopathies sensitives (gangliono- 
pathies) et moteurs purs dans les neuronopathies 
motrices (maladies du motoneurone). 

PRINCIPAUX MECANISMES EN CAUSE 
DANS LES NEUROPATHIES PERIPHERIQUES 
ACQUISES 


Ces mecanismes sont detailles dans la figure 3. 

Demyelinisation segmentaire 

(Test le principal mecanisme en cause dans les poly- 
radiculonevrites. Le corollaire electrophysiologique 
de cette atteinte est la presence de blocs de conduc- 
tion et de ralentissement des vitesses de conduction 
nerveuse. 




Ganglion 


Ganglion 


ventrale 


ventrale 


Polyneuropathie ascendante par degenerescence 
retrograde ("dying back") 


Mononeuropathie et degenerescence wallerienne distale 




Ganglion 


ventrale 


ventrale 


Neuropathie sensitive (ganglionopathie) 


Polyradiculonevrite (lesions de demyelinisation segmentaire 
reparties des racines aux parties distales) 


Ul'MXfl Representation schematique des principales formes topoqraphiques d'atteinte du systeme nerveux peripherique. 

1: corps cellulaire du neurone moteur peripherique; 2: tronc nerveux; 3: jonction neuromusculaire; 4: fibre musculaire. 
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NEUROPATHIES PERIPHERIES QU’EST-CE QU'UNE NEUROPATHIE PERIPHERY HE ? 


Etiologie des mononeuropathies multiples 


Evolution 

aigue 

ou subaigue 

■ Vascularites systemiques primitives 
- Periarterite noueuse 

-Vascularites a ANCA 

• maladie de Churg et Strauss 

• polyangeite microscopique 

• granulomatose de Wegener 

■ Vascularites secondaires 

- Lupus erythemateux aigu dissemine 

- Polyarthrite rhumatolde 
-Cryoglobulinemie 

■ Diabete 

■ Infections 

- Virus de rimmunodeficience humaine 

- Hepatite C 

- Borrelioses (maladie de Lyme) 

■ Lymphomes malins, tres rarement cancers solides 

■ Sarcoidose 

Evolution 

chronique 

■ Neuropathie motrice multifocale avec blocs 
de conduction 

■ Neuropathie hereditaire avec sensibilite 
a la pression 

■ Lepre 


IH'llfl'B ANCA: anticorps anticytoplasme des polynucleaires. 


Axonopathie avec degenerescence retrograde 
(dying back) 

Ce mecanisme est principalement observe dans les neu- 
ropathies toxiques et metaboliques. On assiste a une des- 
organisation de l’architectu re de l axonc et a des perturba- 


tions du transport axonal, suivies d une degenerescence 
progressive. Au plan neurophysiologique, les ampbtudes 
des potentiels d’action diminuent progressivement alors 
que les vitesses de conduction (refletant le pool de fibres 
nerveuses capables de conduire l’influx) sont nonnales. 

Infiltrats cellulaires 

A partir des vaisseaux epineuraux ou des capillaires 
endoneuraux, des cellules penetrent dans le tissu nerveux 
et sont responsables des lesions, habituellement axonales. 
Ce mecanisme s’observe dans les pathologies neopla- 
siques (notamment hematologiques), dans certaines 
infections (virus de rimmunodeficience humaine [VIH], 
borreliose, lepre) ou dans les granulomatoses. 

Inflammation vasculaire 

(Test le mecanisme des vascularites. Les vaisseaux, 
notamment epineuraux, sont le siege d’une infiltration de 
leur paroi, associee parfois a une necrose fibrinoide et a la 
presence d’infiltrats perivasculaires. L’atteinte nerveuse 
est alors causee par des mecanismes ischemiques dans le 
territoire des vaisseaux interesses. 

Depots de substance dans le tissu interstitiel 

Ce mecanisme ne peut etre, en regie generale, affirme 
que par la biopsie nerveuse, qui permet de visualiser et 
typer les depots. Principalement distribues dans l’endo- 
nevre, autour des capillaires, ils peuvent correspondre a de 
l’amylose, des immunoglobulines, une cryoglobulinemie. 

PRINCIPES DE LA DEMARCHE 
DIAGNOSTIQUE 


La demarche diagnostique dune neuropathie periphe- 
rique suit habituellement un raisonnement logique fonde 



I EST 



Le diagnostic de polyradiculonevrite inflammatoire 
demyelinisante chronique est utile car cette pathologie 
repond habituellement a un traitement par corticoi'des ou 
immunoglobulines intraveineuses. Un groupe d'experts s'est 
recemment concerte pour elaborer des recommandations pour 
la strategic diagnostique de ces polyradiculonevrites afin 
d'aider le clinicien en fonction de diverses situations 
pratiques. 4 

Objectiver des changements significatifs dans le statut 
fonctionnel d'un patient ayant une neuropathie peripherique 
est devenu une necessity. C'est dans ce but que des outils se 
sont recemment developpes afin d'aider dans revaluation 
objective des patients ayant une neuropathie peripherique. 


II s'agit d'outils cliniques simples valides dans revaluation 
fonctionnelle des neuropathies peripheries, tels que I'ONLS 
(overall neuropathy limitation scale) ou d'echelles 
devaluation fonctionnelle des membres superieurs tels 
que le test des 9 trous. Ces echelles, principalement 
developpees pour les essais cliniques, peuvent etre utilisees 
pour le suivi des patients et I'aide a la decision therapeutique. 
Le traitement des neuropathies dysimmunitaires chroniques 
a beneficie, apres la corticotherapie, de I'apport des 
immunoglobulines intraveineuses. La prochaine decennie 
devrait voir se developper des strategies basees sur I'utilisation 
d’anticorps monodonaux dont certains, comme le rituximab, 
sont deja a I’essai. 


1876 


LA REVUE DO PRATICIEN. VOL. 58, 15 NOVEMBRE 2 0 0 8 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 






sur la confrontation d’un tableau clinique et electro- 
physiologique a des causes potentielles. La situation est 
complexe quand aucune etiologie nest inise en evidence 
apres un bilan assez pousse ou, a contrario, quand plu- 
sieurs causes peuvent rendre compte de ratteinte du sys- 
teme nerveux peripherique. 

Suspecter la neuropathie 

(Test la premiere etape de la demarche. Elle n’est pas 
forcement la plus facile tant les presentations cliniques 
des atteintes du systeme nerveux peripherique peuvent 
etre variees. Schematiquement, les 3 points d’appel sont 
representes par la presence isolee ou en association de 
troubles sensitifs, moteurs et vegetatifs. 

Troubles sensitifs 

II peut s’agir de symptomes negatifs (engourdisse- 
ments, manque de sensibilite) ou positifs (fourmille- 


ments, douleurs, sensation d’etau). Ces troubles sont peu 
specifiques et peuvent s’observer dans les atteintes cen- 
trales. (Test leur topographie (distale et symetrique, dans 
le territoire d’un tronc nerveux ou d’une racine) qui 
oriente volontiers vers le systeme nerveux peripherique. 

Troubles moteurs 

Steppage ou difficulte a monter des escaliers ou a s’ac- 
croupir par deficit proximal, deficit de la musculature 
intrinseque des mains, sont des troubles moteurs orien- 
tant vers une atteinte neuropathique. La presence de 
crampes, de fasciculations atteste du caractere periphe- 
rique, comme Tamyotrophie lorsqu’elle est presente. 

Troubles vegetatifs 

Ils peuvent s’associer aux autres symptomes de poly- 
neuropathie, principalement la douleur, dans le cadre de 
neuropathies touchant preferentiellement les petites 


Perinevre 


Endonevre 


liMMl Representation schematique des principaux mecanismes en cause dans les neuropathies acquises. 

A: fascicule nerveux normal. B: degenerescence axonale sans specif icite avec aspects de condensation axonale (noter 
la rarefaction en fibres de ce fascicule). C: demyelinisation segmentaire; de nombreuses fibres ont une gaine de myeline trop 
fine par rapport a leur diametre; certaines fibres sont entourees de proliferations schwaniennes en bulbes d'oignons; 
sur la photo, on peut voir un macrophage rempli de debris myeliniques entourant un axone demyelinise. D: rarefaction 
des fibres et presence de depots de substance amorphe (exemple: amylose). E: infiltrats cellulaires dans I'endonevre (exemple: 
infiltration lymphomateuse, neuropathies infectieuses). F : presence d’un infiltrat dans la paroi d'un vaisseau epineural 
et autour de celui-ci, associe a une necrose fibrinoi'de de la paroi; il s'agit d'une vascularite et le mecanisme de I’atteinte 
nerveuse est alors ischemique. 
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NEUROPATHIES PERIPHERIQUES QU’EST-CE QU'UNE NEUROPATHIE PERIPHERIQUE ? 


Neuropathies peripheriques douloureuses 

Daniele Ranoux* 


P armi les neuropathies peripheriques, il 
est utile d'insister sur les formes dou- 
loureuses, en raison des problemes 
therapeutiques specifiques qu'elles posent. 
Nous limiterons notre propos aux polyneu- 
ropathies douloureuses longueur-depen- 
dantes, les plus frequentes, en excluant les 
lesions focales ou multifocales du systeme 
nerveux peripherique (nevralgie post- 
herpetique ou post-traumatique, syndromes 


canalaires, polyradiculonevrites chro- 
niques.etc.). 

PHYSIOPATHOLOGIE 

Les mecanismes de la douleur dans les 
neuropathies peripheriques sont de mieux 
en mieux connus. Les mecanismes peri- 
pheriques comprennent la genese de 
decharges ectopiques, des modifications 
phenotypiques, et surtout la sensibilisation 


des nocicepteurs C, ceux-ci etant rendus 
anormalement excitables, entrainant une 
stimulation nociceptive excessive au niveau 
central, et secondairement une sensibilisa- 
tion centrale. 1 

CLINIQUE 

Par definition, elle est dominee par la 
douleur neuropathique, spontanee ou pro- 
voquee. Les douleurs siegent au niveau des 


Principaux traitements de la douleur neuropathique 


CLASSE MEDICAMENTEUSE 

NOM 

COMMERCIAL 

DCI 

DOSES 

PRINCIPAUX EFFETS 
SECONDAIRES 

ANTIDEPRESSEUR 

Tricycliques 

Anafranil 

Clomipramine 

10 a 50 mg/j 

Secheresse buccale 

Constipation, hypotension 
orthostatique, confusion 
chez le sujet age 



Laroxyl 

Amitriptyline 

5 a 25 mg/j 


ISRS 

Deroxat 

Paroxetine 

20 a 40 mg/j 

Nausees, somnolence 



Seropram 

Citalopram 

20 a 60 mg/j 



Inhibiteurs 5HT 

et NOR 

Norset 

Mirtazapine 

15 a 30 mg/j 

Neutropenie, voire agranulocytose, 
somnolence, bouche seche, 
prise de poids, flou visuel 



Effexor 37.5LP 

Venlafaxine 

1 a 3 gel/j 

Nausees, somnolence, bouche seche, 
insomnie, vertiges 



Cymbalta 

Duloxetine 

60 mg/j 

Somnolence, constipation, nausees, 
vertiges 

ANTIEPILEPTIQUES 


Neurontin 

Gabapentine 

1200 a 1800 mg/j 

Sedation, vertiges, cephalees 



Lyrica 

Pregabaline 

150 a 300 mg/j 

Sensations vertigineuses, 
somnolence, asthenie 


Tegretol Carbamazepine 200 a 1 000 mg/j Somnolence, ataxie, vertiges, 

diplopie, neutropenie 


IM'im'l DCI: denomination commune Internationale; ISRS: inhibiteurs selectifs de la recapture de la serotonine; 
5HT : serotonine; NOR: noradrenaline 


* Service de neurologie, CHU Dupuytren, 87042 Limoges Cedex, France. Courriel: daniele.ranoux@gmail.com 
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deux pieds, de maniere bilaterale et syme- 
trique, souvent accompagnees d'une sensa- 
tion de froid. Les douleurs spontanees sont 
le plus souvent superficielles (a type de bru- 
lures), ou profondes (a type de sensations 
d'etau, de compression, de broiement, 
d'arrachement). Ce fond douloureux peut 
s'accompagner de douleurs paroxystiques a 
type de decharges electriques, de coups de 
poignard, d'elancements. Les douleurs pro- 
voquees peuvent etre declenchees par une 
stimulation normalement non douloureuse 
(allodynie), ou correspondre a une augmen- 
tation de la perception douloureuse en cas 
de stimulation nociceptive (hyperalgesie). 
Peuvent s'y associer des phenomenes posi- 
tifs, desagreables mais non douloureux 
(picotements, fourmillements, engourdisse- 
ments). On parle de paresthesies lorsqu'ils 
sont spontanes, et de dysesthesies lorsqu'ils 
sont provoques. 

La recherche d'un deficit sensitif est sys- 
tematique. L'atteinte des grosses fibres se 
traduit ciiniquement par une hypoesthesie 
proprioceptive et au tact fin ainsi que par 
une abolition des reflexes (achilleens en 
particulier). L'atteinte des petites fibres 
(fibres A-delta myelinisees et C non myeli- 
nisees) est responsable des douleurs 
intenses, de I'hyperalgesie et de I'allodynie, 
mais entraine peu ou pas de signes d'exa- 
men. 

II est important de rechercher des signes 
vegetatifs associes (hypotension arterielle 
orthostatisque, impuissance, diarrhee...). 

DIAGNOSTIC 

Le diagnostic est suspecte sur la topogra- 
phie des douleurs, et est confirme par I'elec- 
tromyographie (EMG). Toutefois, I'EMG peut 
etre parfaitement normale, y compris les 
amplitudes sensitives, dans les atteintes 
selectives des petites fibres. Le syndrome 


des jambes sans repos est un piege Clinique 
frequent, qui conduit bien souvent a des 
EMG non justifies. Pourtant, les deux affec- 
tions sont aisement distinguees a I'interro- 
gatoire. Dans le syndrome des jambes sans 
repos, il s’agit de sensations plus desagrea- 
bles que reellement douloureuses, et sur- 
tout elles apparaissent en position allongee 
et disparaissent en position debout. II est 
d’autant plus important de les differencier 
que les medicaments contre les douleurs 
neuropathiques sont inefficaces dans le 
syndrome des jambes sans repos, contraire- 
ment aux agonistes dopaminergiques. 

ETIOLOGIE 

L'etiologie 1 2 est tres largement dominee 
par le diabete, au cours duquel la neuro- 
pathie survient habituellement apres plu- 
sieurs annees devolution. Dix a 30% des 
patients diabetiques ont une polyneuro- 
pathie, et 5% une neuropathie doulou- 
reuse. Elle ne se difference pas des autres 
neuropathies douloureuses, si ce n'est par 
I'existence de signes vegetatifs tels que 
I'hypotension arterielle orthostatique et 
I'impuissance, a rechercher systematique- 
ment. Le traitement repose sur un equilibre 
aussi parfait que possible de la glycemie 
et sur les traitements symptomatiques 
(v. infra). 

Les polyneuropathies douloureuses sont 
frequentes (jusqu'a 30% des cas) dans le 
sida. Elles peuvent etre liees au virus de 
I'immunodeficience humaine (VIH) lui- 
meme (par un mecanisme encore mal 
connu), ou aux traitements antiviraux, en 
particulier les inhibiteurs nucleosidiques de 
la transcriptase inverse, a I'exception de la 
zidovudine. 

Les autres causes a rechercher sont I'al- 
cool, I'amylose, le syndrome de Sjogren, une 
cryoglobulinemie, une hepatite C, et des 


causes iatrogeniques (isoniazide, amioda- 
rone, disulfirame, alcaloi'des de la per- 
venche.etc.) 

TRAITEMENT 

Outre le traitement causal, le traitement 
repose sur les medicaments de la douleur 
neuropathique (v. tableau). En premiere 
intention les recommandations 3 sont d'uti- 
liser les antidepresseurs tricycliques (a des 
doses inferieures aux doses donnees dans 
la depression), la gabapentine ou la prega- 
baline. En deuxieme intention, on preconise 
la duloxetine ou la venlafaxine, d'efficacite 
moindre mais mieux tolerees. Les neuropa- 
thies du VIH sont particulierement refrac- 
taires, mais la lamotrigine donne parfois de 
bons resultats. Dans tous les cas I'augmen- 
tation des doses doit etre progressive. II est 
preferable de s'en tenir a une monothe- 
rapie, mais en cas d'echec une bitherapie 
associant des traitements de mode d'action 
complementaire peut etre utilisee. Enfin, la 
toxine botulique semble une piste thera- 
peutique nouvelle et prometteuse. 4 


1. Baron R. Mechanisms of disease: neuropathic pain 
- a clinical perspective. Nat Clin Pract Neurol 
2006;2:95-106. 

2. Attal N, Bouhassira D. Neuropathies 
peripheriques douloureuses. In: Neuropathies 
peripheriques. Bouche P, Leger JM, Vallat JM Eds. 
Paris: Doin, 2003. 

3. Attal N, Cruccu G, Haanpaa M, et al. EFNS 
guidelines on pharmacological treatment of 
neuropathic pain. Eur J Neurol 2006;13:1153-69. 

4. Ranoux B, Attal N, Morain F, Bouhassira D. 

Botulinum toxin typeA induces direct analgesic 
effects in chronic neuropathic pain. Ann Neurol 
2008;64:274-84. 
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QU'EST-CE Qll'UNE NEUROPATHIE PERIPHERIQ1JE ? 


POUR LA PRATIQUE 


•> La demarche diagnostique des neuropathies peripheries est 
d’abord basee sur une analyse clinique rigoureuse afin d'isoler 
chaque patient dans un cadre syndromique bien defini. 

•> Le diabete est une cause frequente de neuropathie peripherique, 
en augmentation croissante dans les pays industrialises. 

•> L'electroneuromyogramme a une place preponderate pour 
faire la distinction entre axonopathie et myelinopathie 
et guider la demarche diagnostique d'une neuropathie 
peripherique. 

•> La biopsie nerveuse est un geste invasif qui garde 
des indications dans d'assez nombreuses situations diniques. 


fibres (v. encadre). Ces troubles vegetatifs peuvent etre 
sudoraux (hypo- ou hypersudation), genitosphincteriens 
(imperiosites mictionnelles, retention d’urine, troubles de 
F erection), digestifs (diarrhee, constipation) ou cardio- 
vasculaires (hypotension orthostatique). 

Diagnostic positif et topographique 

Le plus souvent, Finterrogatoire et Fexamen clinique 
permettent de confirmer le diagnostic de la neuropathie 
peripherique en confirmant les troubles sensitifs et 
moteurs, et en montrant une areflexie. Le dassement dans 
une entite nosologique (v. supra) peut alors idealement 
permettre de restreindre l’eventail des causes possibles a 
quelques-unes. 

L’examen neurophysiologique (electroneuromyo- 
gramme [ENMG]) doit alors permettre: de confirmer la 
realite de Fatteinte du systeme nerveux peripherique en 
cas d’incertitude, de contribuer au diagnostic topogra- 
phique et de preciser le mecanisme pathogenique en 
separant les neuropathies en myelinopathies (neuropa- 
thies demyelinisantes) et axonopathies (neuropathies 
axonales). En outre, l’ENMG contribue a preciser le 
degre de Fatteinte nerveuse peripherique et son caractere 
« actif » (v. page 1882). 

Diagnostic etiologigue: une approche 
convergente 

A l’issue de l’etape clinique, le praticien peut avoir une 
idee de la forme topographique de la neuropathie et du 
type de fibres atteintes. Cette etape suffit parfois dans cer- 
taines formes typiques de neuropathies diabetiques, 
toxiques ou carentielles. Cela suppose qu’il y ait adequa- 
tion entre le type de la neuropathie et la cause mise en evi- 
dence (p. ex. diabete et neuropathie douloureuse distale 
avec relative preservation des reflexes). 

Dans la majorite des cas cependant, l’ENMG est indis- 
pensable pour aider a la comprehension du mecanisme 
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de la neuropathie et restreindre le nombre de causes pos- 
sibles. Les examens paracliniques peuvent alors se classer 
en 3 categories : 

- examens biologiques simples ; ils on fait l’objet d’une 
mise au point dans les recommandations proposees par la 
BAS en 2007 ; on peut done proposer en premiere inten- 
tion : hemogramme (recherche anemie, macrocytose, 
hemopathie), gamma-glutamyl transferase, volume glo- 
bulaire moyen, transferrine desialylee (consommation 
d’alcool), transaminases (recherche d’une hepatite), crea- 
tinine, clairance par la formule de Cockcroft et Gault 
(recherche d’une insuffisance renale, qui peut favoriser 
une intoxication medicamenteuse potentielle) ; proteine 
C-reactive ou vitesse de sedimentation (recherche d’un 
syndrome inflammatoire, suspicion d’une hemopathie 
maligne); thyreostimuline hypophysaire (recherche 
d’une hypothyroidie) ; 

- examens specialises tels que serologies virales (VIH, 
hepatites), examens immunologiques, examens d’ima- 
gerie, relevant du specialiste ; 

- examens hautement specialises tels que biopsie ner- 
veuse ou neuromusculaire, analyses en genetique mole- 
culaire, relevant de centres experts. 

II faut garder a l’esprit qu’apres un bilan exhaustif, 15 a 
20 % des neuropathies (surtout axonales chroniques) 
restent sans diagnostic etiologique. 

Indications de la biopsie nerveuse 

La biopsie nerveuse permet d’analyser par differentes 
techniques un fragment de nerf (purement sensitif) d’en- 
viron 5 cm de long. Le nerf preleve est le plus souvent le 
nerf peronier superficiel a la jambe, sural a la cheville, ou 
radial a l’avant-bras. La biopsie a lieu sous anesthesie 
locale et laisse une zone d’hypoesthesie en aval du frag- 
ment nerveux preleve. 

Un travail recent de la Haute Autorite de sante a abouti 
a des recommandations destinees a guider le clinicien. 3 
Ces recommandations, qui peuvent connaitre quelques 
exceptions quand les indications sont posees dans des 
centres experts, sont resumees ci-dessous : 

- la biopsie nerveuse n’est pas utile si le diagnostic de la 
neuropathie a pu etre obtenu par le bilan clinique, biolo- 
gique et l’ENMG ; 

- la biopsie nerveuse doit etre utile, e’est-a-dire qu’elle 
doit permettre d’objectiver le mecanisme de la neuro- 
pathie et d’influer significativement sur la prise en charge 
du patient; 

- la biopsie nerveuse est done indiquee dans les cas ou le 
diagnostic etiologique n’a pu etre etabli par les examens 
classiques, et ou la cause supposee fait partie de la liste 
suivante (non exhaustive) : pathologie du tissu interstitiel 
(amylose, sarcoidose, lepre, lymphome, etc.), vascularites, 
forme atypique de polyradiculonevrite chronique, 5 rares 
neuropathies hereditaires, 6 tableau douloureux invalidant 
de debut recent et en progression. 

LA REVUE DO PRATICIEN. VOL. 58, 15 NOVEMBRE 2 0 0 8 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 




On peut aj outer a ces recommandations revolution 
iuhabituelle dune neuropathie dont la cause parait deter- 
minee (p. ex. une polyradiculonevrite chronique repon- 
dant mal au traitement immunomodulateur et faisant sus- 
pecter une pathologie associee). 

Deux cas particuliers: les neuropathies 
hereditaires et les neuropathies avec atteinte 
des petites fibres 

Neuropathies hereditaires 

Les neuropathies hereditaires doivent etre suspectees 
dans diverses situations : neuropathie chez un enfant 
(cependant, nombre de neuropathies hereditaires peu- 
vent se reveler a Fage adulte), histoire familiale, deforma- 
tions osteo-articulaires. . . La discordance entre l’absence 
de signes sensitifs subjectifs et une hypoesthesie marquee 
est aussi un argument majeur pour evoquer le diagnostic. 
De meme, un examen electrophysiologique tres anormal 
chez un patient n’ayant que peu de plaintes fonctionnelles 
fait evoquer une neuropathie hereditaire . 2 3 * * * 7 


Neuropathies avec atteinte des petites fibres 

Dans ces neuropathies, douleurs et signes vegetatifs 
sont souvent au premier plan. Les causes les plus fre- 
quentes sont le diabete et l’amylose, mais d’autres causes 
plus rares peuvent etre evoquees (syndrome de Gougerot- 
Sjogren, neuropathies hereditaires sensitives et auto- 
nomiques). Enfin, de nombreuses formes de ces neuro- 
pathies sont considerees comme idiopathiques en 
Fabsence de cause evidente (v. encadre). 

CONCLUSION 


Les neuropathies peripheriques presentent une grande 
diversite de tableaux cliniques, de mecanismes et de 
causes. La demarche diagnostique doit etre rigoureuse 
et fait appel a une analyse clinique precise et a des exa- 
mens complementaires soigneusement choisis en fonc- 
tion des hypotheses diagnostiques soulevees . 8 Le specia- 
liste est souvent implique, mais le medecin generaliste 
joue un role crucial dans le depistage et le suivi des ces 
affections. ■ 


SUMMARY What is a peripheral neuropathy? 

Peripheral neuropathies may be classified according to the localisation of symptoms and signs. This step necessitates a good knowledge of the 
peripheral nervous system anatomy. The diagnostic strategy relies on this classification and allows, thanks to the neurophysiological exam to establish 
the pathogenic mechanism of the neuropathy. These data are important to limit the possible aetiologies to a reasonable number in order to use the 
appropriate paraclinical work-up. Laboratory examinations may be simple or sophisticated and their use may require the help of an expert center. In a 
limited number of cases, nerve biopsy is still a very useful tool to determinate the mechanism of peripheral neuropathy and to guide the treatment. 

Rev Prat 2008 ; 58 : 1873-81 


RESUME Qu'est-ce qu'une neuropathie peripherique? 

Les neuropathies peripheriques peuvent etre dassees en grands syndromes topographiques, ce qui necessite une bonne connaissance de I’anatomie 
du systeme nerveux peripherique. La demarche diagnostique s'appuie sur cette classification syndromique et permet, grace a I'apport supplemental 
de I'electroneuromyographie, de determiner le mecanisme pathogenique de la neuropathie. Ces elements sont importants pour restreindre le champ 
possible des causes dans une situation donnee et limiter les examens complementaires. Ces derniers sont alors utilises de fagon rationnelle, du plus 
simple au plus complique, en faisant parfois appel si necessaire a un centre expert. Dans certains cas precis, la biopsie nerveuse garde des indications 
et s'avere parfois indispensable pour determiner le mecanisme d'une neuropathie peripherique et guider la prise en charge du patient. 
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